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CET HOMME DE 56 ANS consultait pour une alteration de I’etat 
general depuis 1 an avec un amaigrissement de 10 kg 
et des troubles de la marche. Une gammapathie de signification 
indeterminee (MGUS) IgG lambda etait connue depuis 1 an. 

II avait depuis 3 mois une hypoesthesie bilaterale et symetrique 
des membres inferieurs et une dysfonction erectile. L’examen 
notait une amyotrophie des membres inferieurs (fig. 1) avec 
une hypoesthesie remontant jusqu’aux genoux, une atteinte 
proprioceptive, une abolition des reflexes rotuliens, ainsi 
qu’une fonte des boules de Bichat (fig. 2) et des taches rubis 
sur la face anterieure du thorax et de I’abdomen, associees 
a des adenopathies peripheriques. 

L’electromyogramme montrait une neuropathie axonale 
sensitivo-motrice evoluee. Le myelogramme objectivait une moelle 
de richesse normale avec 2 % de plasmocytes non dystrophiques. 
L’hemoglobine etait a 12,6 g/dL, les plaquettes a 700 G/L, 
le pic monoclonal IgG lambda a 2,8 g/L, le VEGF augmente 
a 5892 pg/mL. II existait une hyperalbuminorachie a 1,26 g/L. 

L’IRM du rachis dorsolombaire montrait une condensation 
du processus epineux de T4 et la radiographie du femur 
une condensation de I’extremite superieure du femur gauche, 
correspondant a un foyer hypermetabolique a la TEP/TDM 
(SUV max 10,2, fig. 3). 

Le diagnostic de syndrome POEMS (polyneuropathy, organomegaly 
endocrinopathy, M-protein, skin changes) etait porte. Une nette 
amelioration etait notee sous lenalidomide et dexamethasone. 
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Le syndrome POEMS 1 a un pic d’incidence situe entre 
50 et 60 ans. II est defini par I'association (plus ou moins 
constante) d'une neuropathie peripherique demyelinisante, 
d'une organomegalie (hepatosplenomegalie, adenopathies), 
d'une endocrinopathie (thyroidienne ou parathy ro'i'di en ne , 
surrenalienne, pancreatique, hypophysaire ou gonadique), 
d'une dyscrasie plasmocytaire (concernant le plus souvent 
les chaines legeres lambda) et de signes cutanes (hypertrichose, 
hyperpigmentation, acrocyanose, flush, coloration blanche 
des ongles, hemangiome glomerulaire, plethore). La coexistence 
d'oedemes, d'epanchements pleuraux, d'oedeme papillaire 
et d'ascite est frequente. Une thrombocytose est habituelle 
et le VEGF est eleve. Dans tous les cas sont au moins presents 
une lesion osseuse sclerosante ou une maladie de Castleman 
associee (hyperplasie lymphoide angiofolliculaire). Les traitements 
utilises sont la radiotherapie focale dans les formes associees 
a un plasmocytome solitaire ; les cortico'ldes, les agents alkylants 
et plus recemment les IMIDs et les inhibiteurs du proteasome 
pour les formes multifocales. 
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